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緒　　言

全身性硬化症の約 90％に呼吸器合併症がみられる．
しかし，呼吸器合併症をきっかけにして全身性硬化症が
診断されることは比較的まれであり1），また，呼吸器合
併症のなかでも自然気胸を発症することはまれである．
今回我々は，自然気胸を契機に診断された全身性硬化症
の症例を経験したため，文献的考察を加えて報告する．

症　　例

患者：16 歳，男性．
主訴：右胸痛．
既往歴：特記すべきことなし．
家族歴：特記すべきことなし．
嗜好歴：喫煙歴なし，飲酒歴なし．
現病歴：2007 年ごろから軽度の手指の皮膚硬化を自

覚していた．2008 年 10 月，左胸痛を自覚し，他院にて
左自然気胸と診断された．エアリークが遷延し，胸腔鏡
下嚢胞切除術が施行された．2010 年 5 月，右胸痛を自
覚し，他院にて右自然気胸と診断された．エアリークが
遷延し，胸腔鏡下嚢胞切除術が施行された．さらに経過

中左気胸の再発がみられ，ミノマイシン®（Minomycin®）
による胸膜癒着術が施行された．2010 年 6 月両側気胸
の再発がみられ，日産厚生会玉川病院気胸研究センター
へ紹介された．転院後，自然気胸は胸腔ドレナージにて
軽快した．胸部CTにて右中葉に比較的大きな嚢胞がみ
られ，両側肺の下葉優位に 1～2 mm大の小嚢胞が多発
していた．続発性自然気胸を疑い，基礎疾患の検索を行っ
た．身体診察にて，両手指から前腕にかけての皮膚硬化
を認め，抗 Scl-70 抗体が陽性であり，全身性硬化症と
診断した．2010年10月，再発気胸の手術目的に入院となっ
た．
入院時現症：身長 157 cm，体重 35 kg．体温 36.6℃，
血 圧 126/62 mmHg， 脈 拍 71/min，SpO2 98％（room 
air）．眼球結膜黄染なく，眼瞼結膜貧血なし．胸部聴診上，
異常心音，異常呼吸音は聴取されず．手指から前腕にか
けて，皮膚硬化が軽度みられた．皮膚硬化は肘より中枢
側にはみられなかった．手指の腫脹なし，レイノー症状
なし．
入院時検査所見（Table 1）：白血球分画で好酸球
14.4％と高値であった．抗 Scl-70 抗体が陽性であった．
SP-D 225.0 ng/ml と高値であった．
入院時胸部単純X線写真（Fig. 1）：右胸腔にドレナー

ジチューブが挿入されている．右上肺野，中肺野の透過
性は一部低下しており，無気肺が疑われた．
入院時胸部 CT（Fig. 2）：右中葉に比較的大きな嚢胞
がみられ，両側肺の下葉優位に 1～2 mm大の小嚢胞が
多発している．
入院後経過：入院後，胸腔鏡下嚢胞切除術を施行した．
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胸腔内に癒着はみられなかった．右中葉S4に嚢胞を認め，
同部位を切除した．術後経過は良好で，現在外来通院中
であり，気胸の再発はみられていない．呼吸機能検査で
は％VC 37.9％と重度の拘束性換気障害を認めた．今後
の経過により，免疫抑制剤の投与を検討している．
病理組織学的所見（Fig. 3）：胸膜直下にブラが認めら
れた．リンパ球を主体とする胞隔炎がみられ，線維化が
強い部位では一部 honey comb を伴っていた．分類不能
型間質性肺炎と病理学的に診断した．

考　　察

全身性硬化症は，皮膚および諸臓器の線維化と末梢循
環障害を主徴とする結合組織疾患である．間質性肺炎と
肺高血圧症が代表的な全身性硬化症の肺病変である．全

身性硬化症に間質性肺炎が合併する頻度はさまざまな報
告がみられるが，4割程度で死因として最も多いとされ
ている2）．しかし，全身性硬化症に伴う間質性肺炎が拘
束性換気障害をきたす例は半分以下に過ぎない．
現在，全身性硬化症に伴う間質性肺炎は，進行する拘
束性換気障害がみられ，かつ呼吸機能がある程度維持さ
れている例を治療適応としている．明確な基準はないも
のの，％VCが 50％以上 80％以下，％VCの一貫した減
少（5％以上/6ヶ月），HRCT での広い病変分布（20％
以上），小葉間隔壁や気管支血管束の肥厚，牽引性気管
支拡張など線維化を主体とする変化のいずれかを有する
例である3）．二重盲検試験にて有効性が示されている治
療は，現時点でシクロホスファミド（cyclophosphamide）
の経口療法のみであり，中等量［プレドニゾロン（pred-
nisolone）換算 0.5 mg/kg］程度までのステロイドを併
用されることもあるが，その効果を明確に示した報告は
ない4）5）．しかし，呼吸機能重度低下例（％VC 50％以下）
または在宅酸素療法例では効果が期待できないばかりか，
感染症のリスクを上昇させることから適応とならない．
本症例は重度の拘束性換気障害がみられた．しかし，
胸部画像所見からは肺容積の明らかな低下，重度の
honey comb はみられず，拘束性換気障害の原因は，間
質性肺炎および胸膜癒着術や度重なる手術による，胸膜
癒着であると推測される．今後の経過で％VCの一貫し
た減少がみられた場合には，免疫抑制剤の投与を検討す
る予定である．
自然気胸は全身性硬化症のまれな合併症である．本症
例を含めて 8例が報告されているが，我が国では本症例
が初の報告となる6）～11）（Table 2）．比較的過去の報告が
多く，発症年齢は 10 歳代 1例，20 歳代 2例，30 歳代 2例，

Fig. 1　Chest X-ray on admission showing inserted 
chest drainage tube on right side of throracic cavity, 
and decreased pulmonary lucency was observed in 
right upper and middle lung fields.

Table 1　Laboratory findings on admission

Hematology Blood chemistry Serology
　WBC 9,400/μl 　TP 6.8 g/dl 　CRP 0.05 mg/dl
　　Neut 62.2％ 　Alb 4.1 g/dl 　Antinuclear Ab 80 times
　　Lymp 16.3％ 　LDH 226 IU/L 　Speckled, nucleolar pattern
　　Eo 14.4％ 　AST 19 IU/L 　　Anti-DNA Ab （－）
　　Baso 0.3％ 　ALT 12 IU/L 　　Anti-Jo-1 Ab （－）
　　Mono 6.8％ 　T.Bil 0.6 mg/dl 　　Anti-RNP Ab （－）
　RBC 472×104/μl 　ALP 11.4 mg/dl 　　Anti-sm Ab （－）
　Hb 14.6 g/dl 　BUN 11.9 mg/dl 　　Anti-Scl-70 Ab 500 U/ml
　Plt 225×103/μl 　Cr 0.64 mg/dl 　　Anticentromere Ab （－）

　Na 135 mEq/L
Arterial blood gas （room air） 　K 3.4 mEq/L Spirometry
　pH 7.427 　Cl 99 mEq/L 　VC 1.54 L
　PaO2 94.6 Torr 　KL-6 218 IU/ml 　％VC 37.9％
　PaCO2 38.6 Torr 　SP-D 225.0 ng/ml 　FEV1 1.54 L

　FEV1％ 100％
　％Dlco 55.8％
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40歳代2例，60歳代1例と幅広い年齢層に発症していた．
男性 3例（37.5％）と，全身性硬化症の患者が女性に圧
倒的に多い（男女比 1：10 程度）ことを考えると，比較
的男性患者が多いといえる．縦隔気腫の合併例はみられ
なかった．自然気胸発症時には全身性硬化症の診断がな
されていない例が 5例（62.5％）みられた．自然気胸発
症後の全身検索にて全身性硬化症の診断がついている例

が過半数であり，自然気胸の基礎疾患として全身性硬化
症も考慮する必要があると考えられた．
間質性肺炎に続発する自然気胸の発症機序は，肺胞破
壊と線維化に伴い，気腔の嚢胞状拡張が時間の経過とと
もに増大し，胸膜直下のブラが破綻することと考えられ
ている12）．本症例は痩せ型体型の若年男性であり，特発
性自然気胸のハイリスク群に属する．しかし特発性自然

Fig. 2　Chest CT scan on admission showing several small cystic regions predominant in the bilateral lower 
lobes and the bulla in right middle lobe （arrow）.

Fig. 3　Microscopically, diffuse pulmonary interstitial infiltrate composed by lymphocyte and fibrosis accom-
panied with honeycomb were observed. A subpleural bulla （arrow） was also observed.

Table 2　Reported cases of systemic sclerosis accompanied with spontaneous pneumothorax

Author Age Sex Time diagnosed as systemic sclerosis Prognosis Year
Israel and Harley6） 62 Female Before the onset of pneumothorax Dead as a result of pneumothorax 1956
Edwards and Dines7） 30 Male After the onset of pneumothorax Alive 1966
Lang et al8） 45 Female After the onset of pneumothorax Alive 1989
Ng and Tan 9） 41 Male Before the onset of pneumothorax Dead as a result of pneumothorax 1990
Ng and Tan 9） 23 Female Before the onset of pneumothorax Alive 1990
Suresh et al10） 33 Female After the onset of pneumothorax Alive 1994
Zeuner et al11） 28 Female After the onset of pneumothorax Alive 1996
Haga et al （this work） 16 Male After the onset of pneumothorax Alive 2013
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気胸に特徴的な肺尖，S6 ではなく中葉にブラがみられ
たこと，ブラ付近で特に胸部CT上網状影が目立つこと
から，気胸の原因は間質性肺炎に続発したブラであると
判断した．
本症例は若年発症の全身性硬化症である．全身性硬化

症の好発年齢は 30～50 歳代であるが，小児を含むあら
ゆる年齢層で発症する．Aoyama らは，我が国の 18 歳
未満発症全身性硬化症 58 例を検討し，びまん皮膚硬化
型全身性強皮症が 92.3％と多数を占めること，60％が抗
Scl-70 抗体陽性を示すこと，成人発症例と比較して間質
性肺炎，腎病変の併発率は低いが，心病変の併発率が高
いことを報告した13）．
まれな自然気胸を合併した全身性硬化症の 1例を経験

し，我が国にて初の報告となる．自然気胸の基礎疾患と
して，全身性硬化症を鑑別に挙げる必要があると考えら
れた．
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Abstract

A case of systemic sclerosis accompanied with spontaneous pneumothorax

Takahiro Haga a, Mizuki Fukuoka a, Mizuo Morita a, Kohei Cho a, Hideyuki Kataokab 
and Masatoshi Kurihara b

aDepartment of Respiratory Medicine, Nissan Tamagawa Hospital
b Pneumothorax Research Center, Nissan Tamagawa Hosipital

The patient was a 16-year-old male who developed a left-sided spontaneous pneumothorax in October 2008 
and a right-sided spontaneous pneumothorax in May 2010. He was referred to our hospital for recurrent pneumo-
thorax in June 2010. A chest CT scan on admission showed several small cystic legions predominant in the bilat-
eral lower lobes and a bulla in the right middle lobe. The operation was done by thoracoscopy, and the bulla in 
the right middle lobe was resected. A histological examination revealed a diffuse pulmonary interstitial infiltrate 
composed of lymphocyte and fibrosis accompanied with honeycomb. He was diagnosed with systemic sclerosis 
by sclerodermatous skin thickening of the hands and forearms and positive anti-Scl-70 antibody. Spontaneous 
pneumothorax is a rare complication in patients with systemic sclerosis and is thought to be a valuable case.
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